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Parry‑Romberg综合征两例并文献复习

沙宇惠 毛晨晖 李胜德 周立新 倪俊

【摘要】 目的 Parry‑Romberg综合征是一种以单侧面部进行性萎缩伴同侧颅内病灶和（或）大脑

萎缩为典型临床表现的罕见疾病，分析总结其临床表现、影像学及病理学特征，探讨微血管机制在疾病

发生中的作用，可为了解疾病性质提供参考。方法与结果 共 2例患者分别于 27和 17岁发病，例 1首发

症状为进行性加重的左侧面部萎缩伴发作性左侧面部疼痛、抽搐和麻木，例 2以左侧额顶区带状斑秃和

软组织萎缩以及突发右侧肢体轻瘫就诊。头部MRI分别显示左侧额叶和岛叶大片无强化异常信号，存

在占位效应（例 1），或左侧内囊后肢新发腔隙性梗死（例 2）。例 1组织病理学检查提示脑出血、血管内血

栓形成、血管壁纤维素样坏死及微血管周围轻度炎性细胞浸润，糖皮质激素治疗效果欠佳；例 2采用抗

血小板药物治疗，随访 1年未再出现脑血管事件。结论 微血管机制可能是 Parry‑Romberg综合征的发

病机制，抗血小板药物治疗可能是此类患者的脑卒中预防方案。
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【Abstract】 Objective Parry‑Romberg syndrome is a rare disease characterized by unilateral facial
progressive atrophy accompanied by ipsilateral intracranial lesions and/or cerebral atrophy, this article is
aimed to analyze the clinical, radiological and pathological features of patients with Parry ‑ Romberg
syndrome and explore the microvascular mechanism in the pathogenesis of the disease, to provide reference
for understanding the nature of disease. Methods and Results The age of onset was 27 and 17 years old
of the 2 patients respectively. Case 1 initially presented with left‑sided progressive hemifacial atrophy and
developed paroxysmal pain, twitch and numbness on the left face. Case 2 presented with a band ‑ like
alopecia in the left fronto‑parietal area with cutaneous atrophy, and sudden right limb mild hemiplegia. The
MRI of Case 1 revealed a space‑occupying lesion in the left frontal and insular lobes without enhancement.
The MRI of Case 2 showed recent lacunar cerebral infarction in left posterior limb of internal capsule. The
histopathological examination of Case 1 showed hemorrhage, microvascular thrombosis, fibrinoid necrosis of
vascular walls and mild peri ‑ microvascular chronic inflammatory cell infiltration, who was irresponsive to
prednisone. Case 2 received aspirin and remained free from any cerebrovascular event at his one ‑ year ‑
follow up. Conclusions The microvascular mechanism may be the pathogenesis of Parry ‑ Romberg
syndrome, and the antiplatelet therapy may be an optional schedule for stroke prevention and treatment in
patients with Parry‑Romberg syndrome.
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Parry‑Romberg综合征是一组以单侧面部进行

性萎缩，伴同侧颅内病灶和（或）大脑萎缩为典型临

床表现的罕见疾病，累及皮肤、皮下组织、肌肉、软

骨和骨性结构，多于青少年期发病，病程具有自限

性［1‑2］。目前 Parry‑Romberg综合征尚无明确诊断标

准，对于表现为进行性偏侧面部萎缩者则高度提示

该病；部分患者可同时伴有神经系统损害，如头痛、

药物难治性癫痫等［3］；也可合并眼部、口腔受累［4‑5］。

Parry‑Romberg综合征的病理生理学机制尚不明确，

可能的机制包括免疫介导的炎症反应、血管畸形、

感染、自主神经功能紊乱或外伤等［2，6‑9］。目前对该

病的治疗尚无标准方案，由于临床医师大多倾向于

免疫介导机制，因此通常选择免疫抑制剂治疗，部

分患者症状得以缓解［10‑12］；但仍有部分患者病情进

展性加重，可出现神经系统并发症、不明原因脑卒

中等［13‑15］。本文拟报告 2例 Parry‑Romberg综合征患

者的临床经过，并探讨其可能的病理生理学机制，

以为临床进一步了解该病提供指导。

病例资料

例 1 女性，29岁。主因进行性左侧面部萎缩

伴抽搐、麻木 2年，经外院治疗效果甚微，于 2020年
9月 6日至我院就诊。2年前冬季（2018年 11月）出

现左侧面部萎缩，并呈进行性加重，病程中伴发作

性左侧面部刺痛、抽搐和麻木，但无肢体乏力或发

热等症状。外院（2018年 11月）头部 MRI提示左侧

额叶和岛叶局部非强化性占位病灶（图 1a），梯度回

波序列（GRE）可见双侧大脑半球多发微出血灶，主

要集中于左侧病灶及其周围组织（图 1b）；因颅内病

变性质不明，故进一步行组织活检术，左侧额叶病

灶组织 HE染色显示血管扩张、充血，血管内血栓形

成，伴急性或亚急性出血以及血管壁纤维素样坏

死，反应性病变包括轻微血管周围慢性炎性细胞浸

润、神经胶质细胞或小胶质细胞增生（图 1c，1d）；刚

果红染色呈阴性。考虑“中枢神经系统血管炎”，予

以醋酸泼尼松 60 mg/d口服，序贯减量至 20 mg/d维
持治疗。但左侧面部萎缩和麻木持续存在，伴间断

刺痛、抽搐，为求进一步诊断与治疗遂至我院就诊。

患者既往身体健康，个人史、家族史无特殊。自患

病以来，情绪焦虑，食欲、睡眠可，大小便正常，体重

无明显下降。门诊体格检查及神经系统检查：左侧

面部、额骨头皮萎缩，左侧带状脱发、发量少，右侧

瞳孔直径 3 mm、左侧 2.50 mm，双眼直接、间接对光

反射灵敏，各向眼动充分。实验室检查：外周血常

规及免疫筛查均未见异常。影像学检查：头颈部

CTA未见颅内外大动脉狭窄性改变。结合患者病

史、影像学和病理结果，诊断考虑 Parry‑Romberg综
合征。鉴于外院组织活检术后 2年症状和体征无加

重，且组织病理学提示微血栓形成，遂将醋酸泼尼

松剂量减至 10 mg/d，加用阿司匹林 0.10 g/d口服。

2020年 12月门诊随诊自觉左侧面部疼痛及抽搐有

所缓解；2021年 10月门诊复查头部MRI提示颅内病

灶较 2018年扩大（图 2a），微出血灶稍增多（图 2b），

头部 DWI未见高信号，遂将醋酸泼尼松剂量增至

20 mg/d，阿司匹林 0.10 g/d维持不变；2023年 7月门

诊随诊，无新发不适，头部 5T MRI提示颅内病灶及

微出血灶无明显进展（图 2c，2d）。目前仍在随访。

例 2 男性，25岁。因左侧额面部皮肤变硬伴

萎缩 8年、右侧肢体无力 1周，于 2017年 10月 12日
入院。患者 8年前（2009年 3月）无明显诱因出现左

侧额顶区带状斑秃和皮肤软组织萎缩（图 3a），左侧

前额、眼眶和眉弓以下面部萎缩，伴逐渐加重的左

侧眼球内陷，未予重视；入院前 6 个月（2017年 4月）

无明显诱因出现左侧颞部发作性刺痛，外院曾予以

普瑞巴林 150 mg/d口服，症状缓解；入院前 4 个月

（2017年 6月）外院头部MRI提示左侧尾状核头部及

内囊后肢多发长 T1、长 T2信号，T2‑FLAIR成像高信

号，SWI显示左侧额颞枕叶及左侧基底节区多发低

信号，DWI未见高信号，建议上级医院就诊。遂于

2017年 7月 19日至我院风湿免疫科门诊就诊，考虑

“局限性硬皮病累及中枢神经系统”，予以酸泼尼松

60 mg/d及环磷酰胺 0.10 g/d口服，并经验性加用阿

司匹林 0.10 g/d进行脑血管病二级预防，继续口服

普瑞巴林对症止痛，面部刺痛症状虽有所缓解但面

部萎缩无改善。入院前 1周（2017年 10月 5日）突发

右侧肢体无力，遂至我院急诊，头部 CT检查未见脑

出血，考虑急性缺血性卒中可能，阿司匹林增至

0.20 g/d，右侧肢体肌力逐渐恢复，为明确病因于

2017年 10月 12日入院。既往史、个人史、家族史无

特殊。自患病以来精神、食欲、睡眠尚可，大小便正

常，体重无明显下降。入院后体格检查及神经系统

检查：左侧额顶部皮肤呈“刀疤”样改变，左侧眉骨

变形、眼球内陷、面部萎缩；双侧瞳孔等大、等圆，对

光反射灵敏；右侧鼻唇沟浅，示齿口角左偏；右侧肢

体肌力 4级，肌张力正常，右侧腱反射活跃；右侧

Hoffman征、Babinski征阳性，右侧偏身针刺觉减退；
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余项无明显异常。实验室检查：血清免疫学指标未

见异常。影像学检查：头部 MRI提示左侧内囊后肢

点状高信号（图 3b），ADC值降低，FLAIR成像左侧

尾状核头部及内囊后肢呈多发高信号（图 3c），SWI
可见左侧大脑半球多发微出血灶（图 3d）；脑血管壁

MRI及头颈部 CTA未发现颅内外大动脉狭窄性病

变；动脉自旋标记（ASL）提示左侧大脑半球灌注降

低（图 3e）。结合临床表现及各项辅助检查结果，经

多学科联合讨论，考虑 Parry‑Romberg综合征，逐渐

减停免疫抑制剂，采用阿司匹林 0.10 g/d口服，共住

院 43天。出院时右侧肢体肌力近 5级，遵医嘱继续

口服阿司匹林 0.10 g/d，1年后（2018年 10月）随访，

面部萎缩情况无进一步进展，未再出现临床和影像

学脑血管事件复发。

讨 论

Parry‑Romberg综合征是一种散发的罕见疾病，

主要表现为进行性半侧颜面萎缩（PHA），通常 20岁
前发病，持续进展 2 ~ 20年病情趋于稳定，病程总体

上呈自限性［1‑2］。常见神经系统症状包括药物难治

性癫痫、头痛、三叉神经痛、运动障碍、认知功能障

碍、精神心理问题如焦虑、抑郁等［4，15‑16］。头部影像

学可表现为皮质下和脑深部白质 T2WI高信号，有时

可累及整个大脑半球，以及脑萎缩、脑微出血、钙化

等 ［9，17‑19］ 。 笔 者 以 Parry ‑ Romberg syndrome、
progressive hemifacial atrophy、 pathology、 brain
biopsy、ischemic stroke、cerebral infarction为英文关

键词，检索美国国立医学图书馆生物医学文献数据

库（PubMed）相关英文文献，并以 Parry‑Romberg综
合征、进行性半侧颜面萎缩、脑组织活检、病理、缺

血性卒中、脑梗死为中文关键词，检索万方医学数

据库相关中文文献，时间不限，共检索到 13篇英文

文献计 15例相关病例资料［7‑9，11，14‑16，20‑25］。（1）组织病

理资料完善患者：既往文献报道 11例与本文例 1患
者计 12例，总结其症状与体征、影像学和组织病理

学特点（表 1）［7‑9，11，15‑16，20‑23］。12例患者中 2例同时接

受神经外科手术和脑组织活检术，5例单纯行组织

活检术、5例行神经外科手术。发病年龄为 9 个月

至 29岁，男性占 6/12；首发临床表现以进行性半侧

颜面萎缩（6例）和癫痫发作（5例）为主，偶见言语不

利发病（1例）；病程中均表现为药物难治性癫痫和

进行性半侧颜面萎缩，其他症状包括偏侧肢体无力

（4例）、认知功能减退（2例）、头痛（2例），以及焦虑、

易激惹（1例）或患侧 Adie瞳孔（强直性瞳孔，1例）。

头部 MRI可见大片异常的脑白质高信号（8/12例），

图 1 例 1头部影像学及组织病理学所见（外院） 1a 横
断面 T2‑FLAIR成像显示左侧额叶和基底节区呈高信号并融
合成片（箭头所示） 1b 横断面 GRE序列可见左侧额叶和
右侧丘脑多发微出血灶 1c HE染色显示脑实质内出血
（细箭头所示）、血管内血栓形成（粗箭头所示） 低倍放
大 1d HE染色显示血管内血栓形成（粗箭头所示）、血管
壁纤维素样坏死（细箭头所示） 中倍放大

Figure 1 Imaging and pathology findings of Case 1 in other
hospital Axial T2 ‑FLAIR showed confluent hyperintensity inthe left frontal lobe and basal ganglia area (arrow indicates,
Panel 1a). Axial GRE showed multiple microhemorrhages
mainly in the left frontal lobe and right thalamus (Panel 1b).
HE staining showed parenchyma hemorrhage (thin arrow
indicates) and intravascular thrombus (thick arrow indicates,
Panel 1c). Low power magnified HE staining showed
intravascular thrombus (thick arrow indicates) and fibrous
necrosis of vascular walls (thin arrow indicates, Panel 1d).
Median power magnified
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以及不同程度脑萎缩（7/12例）或多发性海绵状血管

瘤（1/12例）。组织病理学主要表现为脑实质和（或）

血管周围以 T淋巴细胞为主的炎性细胞浸润，尤以

血管周围炎症反应更为显著（6/12例）；可伴有星形

胶质细胞增生（6/12例）、小胶质细胞活化（4/12例），

血管增生或者管壁改变（4/12例）如血管壁增厚（1/
12例）、血管壁玻璃样变性（2/12例）和血管壁纤维

素样坏死（1/12例）等，血管内血栓形成和脑出血改

变（1/12 例），以 及 神 经 元 丢 失（3/12 例）和 类 似

Rasmussen脑炎改变（3/12例）；多发性海绵状血管

瘤者则以出血性改变为主。本组患者主要采用免

疫治疗如激素、静脉注射免疫球蛋白（IVIg）、免疫抑

制剂（9例）或联合抗血小板药物（1例）治疗，部分患

者（7例）治疗后神经系统并发症有所缓解；部分接

受神经外科手术（4例）治疗者术后反应良好，癫痫

未再发作或发作频率减少。（2）合并急性缺血性卒

中患者：既往文献报道 4例与本文例 2患者共 5例患

者于病程中合并急性缺血性卒中［14，24‑25］。发病年龄

7 ~ 17岁，女性占 3/5［14，24‑25］，所有患者均以半侧颜面

萎缩或皮肤硬化发病，并于发病后 2 ~ 22年出现急

性偏侧肢体无力，影像学符合急性腔隙性梗死诊

断，其中 1例梗死灶位于面部萎缩部位对侧［24］；2例
存在吸烟史（1例）［14］或偏头痛史（1例）等血管危险

因素［14］；3例（包括本文例 2）颅内外血管筛查均未发

现大动脉狭窄性病变［14，24］；2例患者存在卵圆孔未

闭，但未发现深静脉血栓［14，24］。本组 5例患者无论

是否接受抗血小板药物治疗，最终缺血性卒中症状

均完全缓解。

Parry‑Romberg综合征应注意与以下疾病相鉴

别。（1）“刀砍”样线状硬皮病（LSCS）：指位于头皮和

前额的线状瘢痕样病灶，因形似击剑砍伤后瘢痕而

得名。此类患者病程中亦可出现中枢神经系统受

累表现，如癫痫发作等。但 Parry‑Romberg综合征的

典型特征为半侧面部皮肤、肌肉、骨‑软骨结构萎缩，

常累及下半部分面部，可资与 LSCS鉴别。值得注意

的是，这两种疾病可重叠存在［6，26‑27］。（2）Rasmussen
脑 炎 ：Parry ‑ Romberg 综 合 征 累 及 大 脑 时 可 与

Rasmussen脑炎症状与体征相互重叠，即出现不对

称的颅内病变、癫痫发作等，而 Parry‑Romberg综合

征的特征性面部异常为重要鉴别点［6］。

Parry‑Romberg综合征发病机制尚不明确，据文

献报道，大多数研究的病理结果均支持炎症机制，

提示自身免疫介导的炎症反应是其病因［7，12，16，20］。

然而，至今尚无大样本临床药物试验对免疫治疗的

疗效予以明确结论，有学者认为长期服用甲氨蝶呤

并不能逆转或阻止疾病进展［28］，且部分患者经大剂

量激素冲击或环磷酰胺治疗后仍无法有效控制疾

病发作［15，20‑21］。一项 Meta分析提示，约有 16%合并

癫痫的 Parry‑Romberg综合征患者对免疫治疗、抗癫

痫发作药物（ASM）或外科手术治疗无效［17］，本研究

例 1对醋酸泼尼松治疗反应亦欠佳。因此，有关

Parry‑Romberg综合征的发病机制仍待进一步验证。

Vix等［29］研究发现，约 11.5%的 Parry‑Romberg
综合征患者存在患侧血管畸形，包括颅内动脉瘤、

颈动脉夹层、动脉发育不全或海绵状血管瘤等。血

管造影提示，Parry‑Romberg综合征患者存在可逆性

图 2 例 1头部影像学检查所见（本院） 2a 2021年 10月横断面抑脂 T2‑FLAIR成像显示左侧额叶病灶较前（2018年）增大
2b 2021年 10月横断面 SWI显示双侧微出血灶稍增多 2c 2023年 7月横断面 5T T2‑FLAIR成像显示病灶较前（2021年）无
明显进展 2d 2023年 7月横断面 SWI显示病灶较前（2021年）无明显进展
Figure 2 Head imaging findings of Case 1 in our hospital Axial fat suppression T2 ‑FLAIR in October 2021 showed the left
frontal lobe lesion was larger than 2018 (Panel 2a). Axial SWI in October 2021 showed a slightly increased bilateral
microhemorrhages (Panel 2b). Axial 5T T2‑FLAIR in July 2023 showed no significant progression in the lesions than 2021 (Panel2c). Axial SWI in July 2023 showed no significant progression in the lesions than 2021 (Panel 2d).
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图 3 例 2头部外观及影像学检查所见 3a 左侧额顶区带状斑秃和皮肤萎缩 3b 横断面 DWI
显示左侧内囊后肢呈点状高信号（箭头所示） 3c 横断面 T2‑FLAIR成像左侧侧脑室旁、基底节
区呈斑片状高信号（箭头所示） 3d 横断面 T2*WI显示左侧大脑半球基底节区多发微出血灶
3e ASL显示左侧大脑半球灌注降低，以额叶显著（绿色圆圈所示）

Figure 3 Visual and imaging findings of Case 2 Band‑like alopecia in the left fronto‑parietal area
with cutaneous atrophy (Panel 3a). Axial DWI showed spot‑ like hyperintensity in left posterior limb
of internal capsule (arrow indicates, Panel 3b). Axial T2 ‑ FLAIR showed multiple hyperintensity in
left paraventricular and basal ganglia area (arrow indicates, Panel 3c). Axial T2*WI showed multiplemicrohemorrhages in the left cerebrum (Panel 3d). ASL showed hypoperfusion in the left hemisphere
of brain, notably in the frontal lobe (green circle indicates, Panel 3e).

颅内动脉不规则狭窄［22］，除大血管病变外，小血管

受累也是该病常见特征。本研究总结的文献中，合

并急性缺血性卒中的 4例 Parry‑Romberg综合征患者

均为腔隙性梗死，其中 2例脑血管检查未发现大动

脉狭窄性病变，推测可能为小动脉闭塞所致［14，24］；本

研究例 2也为内囊后肢急性腔隙性梗死，脑血管检

查亦未发现大动脉狭窄，经阿司匹林治疗后病情稳

定，且无临床及影像学复发。Parry‑Romberg综合征

SWI序列可表现为多发脑微出血灶［2，9］，本研究 2例
患者影像学检查均可见患侧大脑半球多发微出血

灶，支持脑小血管病变是 Parry‑Romberg综合征的可

能机制。此外，部分 Parry‑Romberg综合征患者可合

并虹膜炎或视网膜血管炎［30］，提示小血管炎可能参

与其病理生理学过程［31］。

既往研究提示，Parry‑Romberg综合征患者以血

管增生、血管壁改变和血管周围炎性细胞浸润为主

要病理改变［8，20］，提示微血管病变在 Parry‑Romberg
综合征发病中的作用。本研究例 1脑组织活检提示

微血管内血栓形成，可能与急性或慢性炎症反应［32］

或中枢神经系统非炎症性疾病有关，此种病理现象

尚未见诸文献报道。研究显示，微血管血栓形成与

单基因遗传性脑小血管病有关，如 COL4A1基因变

异相关脑小血管病［33］；对小鼠模型的研究表明，

Notch3基因变异相关伴有皮质下梗死和白质脑病的

常染色体显性遗传性脑动脉病（CADASIL）可伴颅内

毛细血管血栓形成［34］；此外，微血栓形成也可见于

蛛网膜下腔出血后，与迟发性脑缺血有关［35］。本研

究例 1表现为轻度血管周围炎性细胞浸润和血管壁

纤维素样坏死，但这两种病理表现不具有特异性。

组织病理学研究显示，急性缺血性卒中、胶质瘤等

颅内疾病均伴血管周围轻度炎性细胞浸润［36‑37］；而

血管壁纤维素样坏死可能与原发性中枢神经系统

血管炎［38］、系统性红斑狼疮（SLE）累及中枢神经系

统［39］、抗中性粒细胞胞质抗体（ANCA）相关小血管

炎［40］等中枢神经系统血管炎有关，亦可见于淀粉样

脑血管病，可能是 β‑淀粉样蛋白（Aβ）沉积于小血管

壁的继发表现［41］，动脉硬化相关脑小血管病在病理

上也可表现为血管壁纤维素样坏死［42］。本研究例 1
脑组织活检可见血管内微血栓形成，血管壁纤维素

样坏死，血管周围伴轻度炎性细胞浸润，对阿司匹

林及小剂量激素效果良好，且长期随诊未见临床及

影像学表现进一步加重，这些均提示微血管病变机

制可能是除自身免疫反应外导致 Parry‑Romberg综
合征患者发生脑白质病变、微出血和脑卒中的另一

重要机制。因此，阿司匹林针对 Parry‑Romberg综合

征患者微血管血栓形成和预防缺血性卒中方面可

能优于免疫治疗。然而，对例 1的进一步随访发现，

激素减量后尽管临床症状缓解，但影像学提示病灶

有所扩大，因此阿司匹林联合糖皮质激素对于有微

血管机制参与的 Parry‑Romberg综合征患者是合理
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表 1 Parry‑Romberg综合征患者临床特征

Table 1. Clinical characteristics of patients with Parry‑Romberg syndrome

PHA，progressive hemifacial atrophy，进行性半侧颜面萎缩；LS，linear scleroderma，线状硬皮病；ASM，antiepileptic seizure medicine，抗癫痫发
作 药 物 ；GTCS，generalized tonic ‑ clonic seizure，全 面 性 强 直 ‑阵 挛 发 作 ；RE，Rasmussen encephalitis，Rasmussen 脑 炎 ；IVIg，intravenous
immunoglobulin，静脉注射免疫球蛋白

序号

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

文献来源

Anderson等［11］

Dibaj等［9］

Seifert等［20］

Seifert等［20］

Moseley等［7］

Carreño［15］

Chbicheb等［21］

Shah等［8］

DeFelipe等［16］

Woolfenden等［22］

Wolf和 Verity［23］

本文例 1

性别

女性

女性

女性

男性

男性

女性

男性

男性

女性

男性

男性

女性

发病年龄
（岁）

8

7

29

14

5

3

5

9

18

28

5

27

临床表现

癫痫发作、PHA、LS

PHA、局灶继发全面性
癫痫持续状态、左侧
肢体偏瘫

PHA、局灶性癫痫发作、
患侧 Adie瞳孔

局灶性癫痫发作、PHA

单纯部分性癫痫持续
状态、PHA

持续性部分性癫痫发作、GTCS、PHA、右侧肢体偏
瘫、认知功能减退

局灶继发全面性癫痫发
作、认知功能减退、PHA
持续性部分性癫痫发作、GTCS、PHA、偏头痛、左
侧肢体轻瘫

PHA、局灶性癫痫发作、
焦虑、易激惹

右侧肢体偏瘫且麻木、言
语不利、头痛、PHA、全面
性癫痫发作

PHA、局灶性癫痫发作

PHA

影像学特征

左侧大脑半球海绵状
血管瘤、多发微出血灶

右侧大脑半球 T2*WI白
质高信号，伴脑萎缩、微
出血、微钙化

右侧海马、杏仁核、额颞
皮质 T2*WI高信号

左侧额叶 T2*WI高信号

右侧大脑、小脑及左侧
枕叶萎缩、右侧大脑半
球白质 T2*WI高信号

左侧大脑半球萎缩

右侧枕叶萎缩和钙化

右侧额顶叶 T2*WI
高信号及萎缩

左侧顶枕颞叶皮质及
皮质下大片 T2*WI
高信号

左侧大脑半球皮质下及
深部白质广泛 T2*WI高
信号，左侧半球软脑膜
强化、左侧脑室扩张

双侧脑室扩张、第四脑
室扩张偏向左侧，未见
占位效应

左侧额叶和岛叶无强化
的局部占位病灶，SWI
可见双侧大脑半球多发
微出血灶，集中于左侧
病灶及其周围组织

组织病理学特征

海绵状血管瘤周围组织
以出血为主

鞘内 IgG合成，脑实质和血管周
围 T淋巴细胞浸润，血管周围显著

皮质和皮质下脑实质、血管周围组织CD3+T细胞浸润，10%的 CD3+T细胞
细胞毒性分子颗粒酶 B阳性，类似 RE
血管周围和脑实质内 CD3+T细胞和
小胶质细胞浸润，以血管周围显著

血管周围 CD3+及 CD45+T细胞浸润

泛神经元丢失、星形胶质细胞增生、弥
漫性小胶质细胞活化伴散在小胶质结
节；软脑膜呈中度淋巴细胞炎症反应，
局部延伸至脑实质内血管周围间隙，
符合 RE诊断

脑膜血管壁增厚、透明变性，皮质钙
化、神经胶质增生、细胞间水肿

锥体神经元丢失，血管增生，皮质以CD3+T细胞为主的淋巴细胞浸润，可
见反应性星形胶质细胞，符合 RE诊断

神经元丢失、神经胶质增生、小胶质细
胞活化，以颞叶内侧结构为主

轻度单核细胞性炎症反应、中度软脑
膜纤维化，伴白质轻度星形胶质细胞
增生

血管周围单核细胞浸润、血管壁玻璃
样变性、局部管腔堵塞

血管扩张、充血，血管内血栓形成，伴
急性或亚急性出血，轻微血管周围慢
性炎性细胞浸润，伴胶质细胞或小胶
质细胞增生以及血管壁纤维素样坏死

治疗方案与疗效

ASM与外科手术
治疗均无效；
糖皮质激素 +甲氨蝶呤
治疗有效

ASM治疗无效；
糖皮质激素治疗有效

ASM治疗无效；
外科手术 +大剂量激素 +
重复血浆置换 +大剂量
环磷酰胺治疗，部分症状改善

ASM治疗无效；
两次外科手术治疗无效；
大剂量激素治疗无效；
重复 IVIg治疗有效

ASM治疗无效；
糖皮质激素 +羟氯喹 +环磷
酰胺治疗无效；
利妥昔单抗治疗有效

ASM治疗无效；
糖皮质激素 + IVIg治疗无效；
外科手术治疗有效

ASM治疗无效；
糖皮质激素治疗无效；
两次外科手术治疗无效

ASM治疗无效；
外科手术治疗有效

ASM治疗无效；
外科手术有效

糖皮质激素 +环磷酰胺 +
丙戊酸钠治疗有效

不详

糖皮质激素 +阿司匹林
治疗，部分症状改善

的治疗方案。

综上所述，Parry‑Romberg综合征在影像学和组

织病理学上以微血管损伤为主，发病机制不详，免

疫学机制可能参与发病；治疗建议以抗血小板药物

与激素联合治疗方案为主。

利益冲突 无
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【点评】 Parry‑Romberg综合征是一种罕见疾

病，临床主要表现为偏侧面部或偏侧肢体进行性萎

缩，伴同侧脑白质病变和（或）脑萎缩。临床识别度

较低，发病机制尚不清楚，极易误诊、误治。该文详

细介绍 2例 Parry‑Romberg综合征患者的临床表现、

神经影像学和病理学特点以及治疗与转归等，并系

统综述文献报道病例；重点关注影像学和病理学特

征，特别是影像学检查发现的微血管病变致脑梗

死、脑出血和血管畸形等特征，以及病理学检查发

现的微血管病变，包括血管周围炎性细胞浸润、血

管壁增厚和纤维素样变性、血管内血栓形成和出血

改变，表明微血管病变参与 Parry‑Romberg综合征的

病理生理学过程。Parry‑Romberg综合征与“刀砍”

样线状硬皮病、Rasmussen脑炎等临床综合征表现

类似，上述疾病的影像学改变存在诸多相似之处，

主要包括脑小血管病影像学改变、偏侧脑萎缩、偏

侧脑白质病变等。该文详细阐述此类疾病的临床

特征及鉴别诊断要点，有助于读者充分了解疾病并

提供临床实践参考。Parry‑Romberg综合征免疫治

疗效果不明显。该文 2例患者予以激素和抗血小板

药物治疗，病情得以控制未再进展，其中例 1病理学

检查发现小血管炎症改变且血管内存在微血栓形

成，表明免疫机制和炎症相关血栓机制共同诱发

Parry‑Romberg综合征脑损伤。该文提出激素和抗

血小板药物治疗联合方案，为 Parry‑Romberg综合征

的治疗提供重要理论和实践基础。

（首都医科大学附属北京天坛医院神经病学中心 张在强教授）

相对 α变异性 percent alpha variability（PAV）
心因性非癫痫性发作
psychogenic non‑epileptic seizure（PNES）

心因性运动障碍评价量表
Psychogenic Movement Disorders Rating Scale（PMDRS）

血管细胞黏附分子‑1
vascular cell adhesion molecule‑1（VCAM‑1）

血管性改变神经影像标准化报告组织
STandards for ReportIng Vascular changes on nEuroimaging
（STRIVE）

血管性血友病因子 von Willebrand factor（vWF）
血氧水平依赖 blood oxygenation level‑dependent（BOLD）
医院焦虑抑郁量表
Hospital Anxiety and Depression Scale（HADS）

胰岛素抵抗 insulin resistance（IR）
Beck抑郁量表 Beck Depression Inventory（BDI）
Malmö饮食与癌症研究
Malmö Diet and Cancer Study（MDCS）

运动和认知功能疲劳量表
Fatigue Scale for Motor and Cognitive Functions（FSMC）

运动转化症状的视频评价量表
Video Rating Scale for Motor Conversion Symptoms（VRMC）

诊断性研究的质量评价工具 2
Quality Assessment of Diagnostic Accuracy Studies 2
（QUADUS2）

振幅整合脑电图 amplitude electroencephalography（aEEG）
正常表现白质区 normal appearing white matter（NAWM）
脂蛋白相关磷脂酶 A2
lipoprotein‑associated phospholipase A2（Lp‑PLA2）

指南研究与评价工具Ⅱ
Appraisal of Guidelines for Research and EvaluationⅡ
（AGREEⅡ）

肿瘤坏死因子‑α tumor necrosis factor‑α（TNF‑α）
重症监护病房 intensive care unit（ICU）
准备电位 bereitschafts potential（BP）
总胆固醇 total cholesterol（TC）
组织型纤溶酶原激活物 tissue plasminogen activator（t‑PA）
组织因子途径抑制剂 tissue factor pathway inhibitor（TFPI）
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